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Résumé

La trachéopathie ossifiante ou trachéobronchopathie ostéochondroplastique (TBOP) est une maladie rare d’étiologie inconnue, qui occasionne
des manifestations pouvant simuler un asthme. Nous rapportons une observation colligée au mois d’octobre 2012. Il s’agit d’une patiente agée de
47 ans suivie pour asthme sévere non contr6lé, hospitalisée suite a des épisodes d’hémoptysies minimes. L’examen clinique avait noté un wheezing
et des rales sibilants diffus a I’auscultation. Le diagnostic de trachéopathie ossifiante a été soulevé devant les données de 1’imagerie radiologique et
I’aspect endoscopique caractéristique. Le traitement n’est que symptomatique.
© 2013 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
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Abstract

Tracheopathia osteoplastica or tracheobronchopathia osteochondroplastica (TPO) is a rare disease of unknown etiology which causes
symptoms that may mimic asthma. We report a case observed in October 2012. The 47-year-old patient, who was being followed for severe
uncontrolled asthma, was hospitalized after episodes of minimal hemoptysis. Clinical examination revealed wheezing and sibilant rales on
auscultation. A diagnosis of tracheopathia osteoplastica was made before the radiologic imaging data and endoscopic features were obtained. The

only treatment is symptomatic.
© 2013 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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1. Introduction

La trachéopathie ossifiante aussi appelée trachéobroncho-
pathie ostéochondroplastique (TBOP) est une maladie rare
d’étiologie inconnue, caractérisée par un dépdt de phosphate de
calcium dans la sous-muqueuse de la paroi des voies aériennes
centrales avec une prolifération bénigne de 1’os et du cartilage.
C’est une affection le plus souvent asymptomatique mais qui
peut occasionner des manifestations pouvant simuler un asthme.

2. Observation

Madame E.R. est 4gée de 47 ans, elle n’a pas d’habitudes
toxiques et n’a pas d’atopie personnelle ni familiale. La
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patiente rapportait depuis quatre ans des dyspnées sifflantes
paroxystiques sans facteur déclenchant évident, prises au
compte d’un asthme séveére non contrdlé malgré I’instaura-
tion d’un traitement de fond optimal (corticothérapie inhalée
associée a un bronchodilatateur de longue durée d’action).
Elle avait recours fréquent aux cures courtes de cortico-
thérapie orale. L’évolution était marquée deux mois avant
son hospitalisation par I’installation d’un wheezing associé a
une hémoptysie de faible abondance sans douleur thoracique.
La reprise de l’interrogatoire n’avait pas objectivé de
syndrome de pénétration. L’auscultation du thorax avait
pergu en plus du wheezing des discrets rales sibilants
diffus.

Apres mise en condition de la patiente, une radiographie
thoracique (Fig. 1) était réalisée objectivant une réduction du
calibre et un aspect sinueux de la lumiere trachéale associés a
une distension thoracique.
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Fig. 1. Radiographie du thorax face : aspect sinueux de la lumiere trachéale.

A cette étape, devant ’hémoptysie et le wheezing, nous
avions discuté une tumeur trachéale (bénigne, maligne,
carcinoide), un corps étranger inhalé quoique !’interrogatoire
n’avait pas trouvé de syndrome de pénétration. Une pathologie
dégénérative de la trachée, notamment une trachéopathie,
paraissait trés probable vu le wheezing, 1”aspect radiologique et
la conservation de 1’état général. Enfin, nous avions soulevé le
diagnostic d’une amylose trachéale ou atteinte trachéale dans le
cadre d’une maladie de systeme, notamment une sarcoidose,
une sclérodermie, ou une dermatomyosite.

L’exploration fonctionnelle respiratoire avait montré un
aplatissement de la courbe débit-volume (Fig. 2) avec un
trouble ventilatoire obstructif sévere irréversible apres 1’admin-
istration de béta 2 mimétiques. Pour avancer dans notre
discussion diagnostique, la tomodensitométrie thoracique
(Fig. 3) avait mis en évidence des calcifications trachéales
étagées en fer a cheval associées a des nodules rendant la
lumiere trachéale irréguliere par endroit. Ces 1ésions prennent
naissance au niveau de la partie antérieure, c’est-a-dire
cartilagineuse de la trachée ainsi que celle des parties initiales
des deux bronches principales. Cet aspect est pathognomonique
de la trachéopathie ossifiante.

La bronchoscopie souple avait confirmé ce diagnostic en
objectivant un aspect irrégulier de la muqueuse bronchique fait
de dépressions et de surélévations avec présence de bourrelets
cartilagineux saillants. Cet aspect concerne aussi bien la
trachée, qui est sujette a une sténose, que les bronches souches

qui sont de calibre réduit (Fig. 4). La bronchoscopie rigide était
indiquée dans le but de réaliser des biopsies. Nous n’avions pas
isolé de germes a I’étude microbiologique du liquide
d’aspiration bronchique. L’étude anatomopathologique des
biopsies réalisées avait montré une muqueuse malpighienne a
revétement papillomateux acanthosique modérément kératosi-
que, dépourvue d’atypie cellulaire et renferme des calcifica-
tions dystrophiques témoignant d’une inflammation trachéale

Fig. 2. Aplatissement de la courbe débit-volume.
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Fig. 3. a : TDM thoracique : calcification en fer a cheval de la trachée ; b :
épaississement de la paroi antérieure de la trachée avec nodules faisant saillie
dans la lumiere trachéale.

chronique calcifiante. Une coloration au rouge Congo des
biopsies était négative.

Le traitement est symptomatique, la patiente est stable
cliniquement. Elle est régulierement suivie a la consultation
avec un recul de 12 mois.

3. Discussion

La trachéopathie ossifiante, aussi appelée trachéobroncho-
pathie ostéochondroplastique (TBOP), est une pathologie peu
fréquente et bénigne [1,2]. Elle a été décrite pour la premiere
fois par Wilks en 1857 et par Rokitansky en 1861. Son
incidence est tres faible puisqu’elle est de 1’ordre de 0,02 % a
0,7 % [3] chez les patients ayant eu une bronchoscopie
systématique pour une symptomatologie respiratoire, ce qui
suppose que cette incidence est largement sous-estimée. Cette
pathologie se rencontre le plus souvent chez le sujet de sexe
masculin (sex-ratio : 3/1), vers 1’age de 50 ans [4]. Notre
observation a concerné une patiente de sexe féminin.

La découverte est le plus souvent fortuite [5]. Les signes
cliniques sont loin d’étre spécifiques tels que la toux,
I’hémoptysie [2], la dyspnée, la dysphonie, le wheezing et
I’asthme qui peut étre sévere. Dans ce dernier cas de figure,
I’absence d’atopie personnelle ou familiale, 1’age tardif de
I’apparition des signes cliniques de 1’asthme, 1’absence de
facteur déclenchant ou d’autres signes d’allergie doivent faire
attirer D’attention du clinicien vers 1'un des diagnostics
différentiels de ’asthme. Les investigations spirométrique et
radiologique viennent par la suite infirmer ou affirmer le
diagnostic d’asthme « non contr6lé ». Dans la majorité des cas
des TBOP, les explorations fonctionnelles respiratoires
objectivent un syndrome obstructif [6—8] non réversible sous
béta 2 mimétiques.

La radiographie thoracique standard peut révéler le
diagnostic en montrant des irrégularités et un aspect sinueux
de la lumiere trachéale comme c’était le cas chez notre patiente.
Cependant, elle peut étre normale surtout dans les formes
asymptomatiques [4]. La tomodensitométrie thoracique montre
un épaississement des parois antérolatérales de la trachée, qui
peut s’étendre vers les grosses bronches [2,9], des calcifications
irrégulieres de la paroi, des nodules qui contribuent a
I’obstruction de la lumiere trachéale voire des sténoses [1].
Enfin, la trachée peut étre totalement déformée avec un aspect

Fig. 4. Aspect per endoscopique/diminution du calibre de la lumiere trachéale, muqueuse nodulaire irréguliere.
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trifoli€ comme dans les observations rapportées par Saint
Blancard et al. [10].

L’endoscopie vient affirmer le diagnostic, en montrant un
aspect pathognomonique ; des calcifications irrégulieres, des
nodules plus ou moins confluents en plaques réduisant le calibre
de la lumiere trachéale, la muqueuse qui est pale, atrophique
mais jamais ulcérée. La sensation de crissement témoigne de la
rigidité de la paroi trachéale, ce qui rend les biopsies difficiles et
peu contribuables. Cependant, la confirmation histologique
n’est pas nécessaire pour retenir le diagnostic de la TBOP
[2,4,10]. Malheureusement, dans notre observation il n’a pas
été précisé la distance entre cordes vocales et 1’atteinte
trachéale ni le degré de la sténose de la lumiere trachéale lors
des gestes endoscopiques.

Sur le plan histologique, la TBOP est caractérisée par le
dépdt de cartilage et d’os dans le chorion, indépendants des
structures cartilagineuses normales de la paroi, la muqueuse est
intacte [1,10].

Généralement, 1’évolution est lente, le pronostic reste bon.
Les formes séveres peuvent mettre en jeu le pronostic vital
par un tableau d’insuffisance respiratoire aigué. Les
complications sont d’ordre infectieux, mécanique et rare-
ment hémorragique [7,9]. Le traitement est symptomatique,
il fait appel aux mucolytiques, humidificateurs, antibiotiques
lorsque c’est nécessaire. Dans les formes séveres obstruc-
tives, la bronchoscopie interventionnelle permet la résection
mécanique des nodules, ses résultats sont significatifs. La
pose d’une protheése trachéale est aussi envisageable, mais
sans que le résultat ne soit assuré [4]. La chirurgie prend
place dans les formes localisées [3]. La radiothérapie est
d’indication limitée [5].

A ce jour, I’étiopathogénie de cette affection est encore
énigmatique. Plusieurs hypotheses ont été avancées ; les
facteurs les plus incriminés sont les infections ou irritations
chroniques, et notamment le rdle du Klebsiella ozaenae
[4,6]. Certains auteurs pensent que la trachéopathie
ossifiante serait I’évolution ultime de I’amylose trachéo-
bronchique [3].

4. Conclusion

La trachéopathie ossifiante est une maladie dégénérative
rare dont les symptdmes peuvent étre pris pour un asthme
sévere. Nous soulignons par cette observation l’intérét de
chercher les diagnostics différentiels de 1’asthme avant de
conclure a un asthme non contrdlé, ainsi que I’intérét de mener
des études pour clarifier I’étiopathogenese de cette affection.
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